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サーファクタント蛋白質（Surfactant protein: SP）-A、SP-D および Klebs von den 










札幌医科大学附属病院を受診した IPF 患者を後ろ向きに調査した。2008 年 11 月から
2014 年 11 月までの間にピルフェニドンを開始した 78 人の患者について、2015 年 11 月











(4) 努力性肺活量（Forced vital capacity: FVC）の変化、および「悪化」の定義 
ピルフェニドン治療における疾患進行は、6 ヵ月毎の呼吸機能検査によって評価した。

















悪化群では、11人が FVC上昇を示し、19人は FVC低下を示したが 10%未満にとどまっ
ていた。悪化群では、16人が 10%以上の FVC 低下を示し、11人が呼吸機能を施行できな
い重篤な呼吸状態であり、3人が死亡していた。 
IPF 発症および初診からベースライン時までの期間の中央値は、患者全体でそれぞれ
49.9 ヵ月および 13.4 ヵ月だった。非悪化群と悪化群の比較では、悪化群において、重症





性増悪（1 人および 4 人）、肺炎（2 人および 3 人）、心不全（1 人および 1 人）、肺癌（0
人および 1人）、不明（0人および 1人）であった。 
(2) 12ヵ月後における「悪化」の予測因子 
Logistic 回帰分析では、単変量解析において、%FVC 低値、SP-A 高値、および SP-D
高値が有意な予測因子であり、多変量解析においては、%FVC低値、および SP-D高値が
有意な予測因子であった。 
(3) 血清マーカーと 12ヵ月後における FVC変化との関係 
 FVC変化の中央値は、SP-D低値群で－0.05 L、SP-D高値群で－0.22 Lであり、SP-D




38.9 ヵ月、悪化群で 11.0 ヵ月であった。Cox 比例ハザードモデルでは、単変量解析にお
いて、%FVC 低値、%DLco 低値、および SP-D 高値が有意な予測因子であり、多変量解
析においては、%FVC 低値、および SP-D高値が有意な予測因子であった。 




















れた IPF 患者においても、SP-D は依然として強力な予後予測マーカーであることを明ら
かにした。このように、本研究は、IPFに対する抗線維化療法における他の臨床パラメー
タの役割を再検証することについて、新たな視点を提供している。 
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ピルフェニドン治療を 6 ヵ月以上行った特発性肺線維症の患者 60 人について、12 ヵ月
後の疾患進行の有無、無増悪生存期間、および全生存期間を評価項目とし、ベースライン
時の患者特性や臨床検査所見との関係を調査した。その結果、これまでに報告されている
呼吸機能検査に加えて、血清 SP-D レベルがピルフェニドン治療における転帰の独立した
予測因子であることが明らかになった。 
本研究は、抗線維化薬で治療された特発性肺線維症の患者の疾患進行と長期予後を、血
清バイオマーカーが予測できることを初めて示した。本研究をもとに、過去のピルフェニ
ドンの大規模前向き対照試験や、将来的な特発性肺線維症に対する治療の臨床試験におい
て、血清 SP-Dの役割を検証する必要がある。 
 
 
